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STRESZCZENIE

Nowe leki wprowadzane do leczenia szpiczaka w ostatnich latach po-
zwalajg uzyska¢ odpowiedz terapeutyczng u przewazajacej wiekszosci
chorych na szpiczaka plazmocytowego. Schematy oparte na talidomi-
dzie i bortezomibie stosowane sg obecnie w leczeniu nowo zdiagno-
zowanych chorych niezaleznie od tego, czy chorzy sg kandydatami do
chemioterapii duzymi dawkami melfalanu i przeszczepienia krwiotwor-
czych komoérek macierzystych, czy nie. W leczeniu chorych opornych
na terapie indukujaca stosuje sie schematy oparte na lenalidomidzie.
Wazng czescig leczenia chorych na szpiczaka jest leczenie wspomaga-
jace i podtrzymujace. W artykule tym przedstawiono réwniez zalecenia
dotyczace rozpoznania i leczenia innych dyskrazji plazmocytowych.
Stowa kluczowe: szpiczak plazmocytowy, rozpoznanie, nowe leki, rozwa-
zania lecznicze

ABSTRACT

New drugs introduced in recent years to the therapy of multiple myelo-
ma (MM) patients allow to obtain therapeutic responses in the majority
of patients. Therapeutic regimens based on thalidomide and on bort-
ezomib are recommended to the therapy as well of patients being can-
didates to high dose therapy and autologous stem cell transplantation as
unfit to such procedure. In relapsed/refractory patients regimens based
on lenalidomide are recommended. An integral part of MM therapy is
maintenance therapy and supportive care. In this article we described
also therapeutic recommendation for other plasmocytic dyscrasia.
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| Epidemiologia i klasyfikacja

Szpiczak plazmocytowy jest nowotworem wywodza-
cym sie z komoérek B w koricowym etapie réznicowa-
nia po dokonaniu rekombinacji tancucha ciezkiego
immunoglobuliny i przetaczeniu klas immunoglo-
bulin (zmiana izotypu), ktére w przypadkach typo-
wych wydzielaja biatko monoklonalne. Nowotwory
z komorki plazmatycznej obejmuja trzy wieksze grupy
choréb: szpiczak plazmocytowy, izolowany guz pla-
zmatyczno-komoérkowy i zespoly zwiazane z odklada-
niem si¢ immunoglobulin w tkankach. Podzial nowo-
tworow wywodzacych si¢ z komorki plazmatycznej wg
WHO 2008 przedstawia tabela I.

W 2009 r. szpiczak plazmocytowy (plasma cell
myeloma) byl w Polsce trzecia pod wzgledem liczby
nowych zarejestrowanych przypadkéw choroba

nowotworowa ukladu limfoidalnego u dorostych
(Tab. II). Zachorowalnosé¢ (wspélczynnik standa-
ryzowany) wynosi 1-8:100 000 mieszkancow i jest
wieksza w krajach zachodniej pétkuli. W Europie,
wg danych projektu Surveillance of Rare Cancers In
Europe z 2011 r., wynosi 5,86:100 000.

W Polsce zarejestrowano 1132 nowych zachoro-
wan w 2009 r., jednak dane te sa najprawdopodobniej
zanizone z powodu niedorejestrowania, na co wska-
zuje niski wskaznik zachorowania/zgony (Z/Z 1,0).

Szpiczak wystepuje czesciej u mezczyzn niz
u kobiet (1,4:1) oraz dwukrotnie czesciej u oséb rasy
czarnej niz kaukaskiej. Nie wystepuje u dzieci i nie-
zwykle rzadko ponizej 30. r. z. Wiekszos¢ przypad-
kow (90%) wystepuje powyzej 50. r. z., a mediana
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Tabela I. Klasyfikacja WHO nowotworéw wywodzacych sie z komorki plazmatycznej

Table I. WHO classification of plasma-cell neoplasms

gammapatia monoklo-
nalna o nieustalonym
znaczeniu (MGUS)

szpiczak plazmatyczno-
-komérkowy

szpiczak bezobjawowy
(tlacy)

pozakostny (pozaszpikowy)
guz plazmatyczno-
-komérkowyl

szpiczak niewydzielajacy

biataczka plazmatyczno-
komorkowa

wieku w czasie rozpoznania wynosi ok. 70 lat. Roz-
ktad wspoélczynnikéw standaryzowanych zachoro-
wan i zgonow w zalezno$ci od wieku i ptei w 2009 r.
w Polsce przedstawiaja ryciny 1 i 2. Zachorowania
na szpiczaka maja charakter sporadyczny, jednak
ryzyko zachorowania jest 3,7-krotnie wigksze u oséb
bezposrednio spokrewnionych z chorymi.

Stanem przednowotworowym szpiczaka jest gam-
mapatia monoklonalna o nieustalonym znaczeniu
(monoclonal gammopathy of undetermined significance;
MGUS), ktéra wykrywa sie u 3% os6b w wieku >50 1.
iu 5% os6b w wieku >70 1., czesciej u mezezyzn (1,5:1).
Ryzyko ewolucji MGUS w kierunku szpiczaka, amy-
loidozy Iub makroglobulinemii Waldenstréma wynosi
ok. 1% na rok i utrzymuje sie przez cale zycie.

Odmiana bezobjawowa szpiczaka (smolde-
ring myeloma) wystepuje u ok. 8% chorych, u kto-
rych zawarto$é komoérek plazmatycznych w szpiku
wynosi zwykle 10-20%, a mediana stezenia biatka
M w surowicy — 3 g/dl. W ponad 90% przypadkow
wystepuje hipogammaglobulinemia, a u ok. 70% cho-
rych stwierdza sie monoklonalne tancuchy lekkie
w moczu. Ryzyko progresji do postaci objawowej szpi-
czaka wynosi 10% rocznie w ciagu pierwszych 5 lat
od rozpoznania, nastepnie zmniejsza sie.
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Ryc. 1. Standaryzowane wspétczynniki zachorowan na szpiczaka
plazmocytowego w grupach wiekowych wg pfci (Krajowy Rejestr
Nowotworow, Polska 2009)

Fig. 1. Standardized morbidity rates for multiple myeloma according to age
and sex (National Cancer Registry, Poland 2009)

guz plazmatyczno-
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Tabela Il. Nowotwory uktadu limfoidalnego - struktura zachoro-
wan. Krajowy Rejestr Nowotworéw, Polska 2009

Table 1. Neoplasms of lymphoid origin — morbidity rates. National Cancer
Registry, Poland 2009

Rozpoznanie wg ICD-10 %

Przewlekta biataczka limfocytowa / chtoniak 26%
z matych limfocytéw B °
Chtoniak rozlany z duzych komérek B 23%
Szpiczak plazmocytowy 18%
Chtoniak Hodgkina 12%
Chtoniak grudkowy 5%
Chtoniak z obwodowych komérek T 3%
Inne i nieokreslone 1%

n=6210

U ok. 3% chorych immunofiksacja nie wykazuje
biatka M, jednak u wigkszosci z nich stwierdza sie
podwyzszone stezenie wolnych lancuchéw lekkich
(sFLC; serum free light chains) lub nieprawidtowa pro-
porcje ich stezenn. W przypadkach szpiczaka niewy-
dzielajacego rzadziej wystepuje niewydolnos¢ nerek,
hiperkalcemia i hipogammaglobulinemia.
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Ryc. 2. Wspétczynniki standaryzowane zagonéw z powodu szpi-
czaka plazmocytowego w grupach wiekowych wg ptci (Krajowy
Rejestr Nowotworow, Polska 2009)

Fig. 2. Standardized mortality rates for multiple myeloma according to age
and sex (National Cancer Registry, Poland 2009)
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